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ﻣﻘﺪﻣﻪ 
    ﺷﻠﻲ ﭘﻮﺳﺖ )axaL situC( ﻳﺎ ﺑﻴﻤﺎري درﻣﺎﺗﻮﻣﮕﺎﻟﻲ ﺑ ــﻪ ٢ 
ﺷﻜﻞ ﻣﺎدرزادي و اﻛﺘﺴﺎﺑﻲ ﺗﻈﺎﻫﺮ ﻣﻲﻛﻨﺪ. ﻧﻮع ﻣ ــﺎدرزادي از 
٢ ﻃﺮﻳﻖ اﺗﻮزوﻣﺎل ﻏﺎﻟﺐ و ﻣﻐﻠﻮب ﻣﻨﺘﻘﻞ ﻣﻲﺷــﻮد ﻛـﻪ ﺷـﻜﻞ 
ﻣﻐﻠﻮب آن ﺷﺪﻳﺪﺗﺮ اﺳﺖ و ﻋﻼﺋﻢ آن از ﺑﺪو ﺗﻮﻟﺪ وﺟﻮد دارد. 
اﻳﻦ ﻋﻼﺋﻢ ﺑﻪ ﺻـﻮرت ﻛﻤـﻲ وزن، ﭘﻮﺳـﺖ ﺷـﻞ ﺑـﺎ ﭼﻴﻦﻫـﺎي 
ﻓﺮاوان در ﻗﺴﻤﺘﻬﺎي ﻣﺨﺘﻠﻒ ﺑﺪن، ﭘﻮﺳــﺖ ﺻـﻮرت آوﻳـﺰان، 
ﺑﻴﻨﻲ ﻗﻼﺑﻲ ﺷﻜﻞ و ﺻﺎف ﺑﺎ ﺳﻮراﺧﻬﺎي ﺳﺮﺑﺎﻻ، ﻟ ــﺐ ﺑـﺎﻻﻳﻲ 
ﺑﻠﻨﺪ و ﭘﻠﻚ ﺗﺤﺘﺎﻧﻲ ﺑﺮﮔﺸﺘﻪ ﺑﻪ ﺑـﻴﺮون، ﺻـﺪاي ﮔﺮﻳـﻪ ﺧﺸـﻦ، 
دﻳﺮﺑﺴـﺘﻪ ﺷـﺪن و وﺳـﻴﻊ ﺑـﻮدن ﻓﻮﻧﺘﺎﻧﻠـﻬﺎ)١(، ﺷ ـــﻞ ﺑــﻮدن 
ﻟﻴﮕﺎﻣﺎﻧﻬﺎ، آﻣﻔﻴﺰم رﻳﻮي و ﺗﻈــﺎﻫﺮات ﺧﻔﻴـﻒ ﻗﻠﺒـﻲ و ﻋﺮوﻗـﻲ 
ﻣﻲﺑﺎﺷــﻨﺪ)١و ٢(. ﻓﺘﻘــﻬﺎي ﻣﺘﻌــﺪد، دﻳﻮرﺗﻴﻜــــﻮل دﺳــﺘﮕﺎه 
ﮔـــﻮارش و ادراري، ﭘﻨﻮﻣﻮﺗــﻮراﻛــﺲ، ﺗﻨـﮕـــﻲ ﺷﺮﻳـــﺎن  
 
 
 
 
ﭘﺮوﻻﭘﺲ رﻛﺘﻮم، رﻳﻮي و ﮔﺸﺎدي آﺋﻮرت ﻧﻴﺰ دﻳﺪه ﻣﻲﺷــﻮد. 
ﻋﻼﺋـﻢ اﻳـﻦ ﺑﻴﻤـﺎري از ﺑـﺪو ﺗﻮﻟـﺪ ﻳـﺎ دوره ﻛﻮدﻛـﻲ ﻧﻤﺎﻳــﺎن 
ﻣﻲﺷﻮد اﻣﺎ ﻣﻤﻜ ــﻦ اﺳـﺖ در ﺣـﺎﻟﺖ ﺧﻔﻴـﻒ ﺗﻈـﺎﻫﺮات آن ﺗـﺎ 
ﻫﻨﮕﺎم ﺑﻠﻮغ ﺟﻠﺐ ﺗﻮﺟﻪ ﻧﻜﻨﺪ. ﻧﻮع اﺧﻴﺮ از ﻧﻈﺮ زﻳﺒـﺎﻳﻲ اﻫﻤﻴـﺖ 
ﺑﻴﺸﺘﺮي دارد. ﻧﻮع اﻛﺘﺴﺎﺑﻲ ﺑﻴﻤـﺎري ﺑـﻪ دﻧﺒـﺎل ﻳـﻚ ﺑﻴﻤـﺎري 
ﺗﺐدار ﻳﺎ اﻟﺘﻬﺎﺑﻲ ﭘﻮﺳ ــﺖ ﻣـﺎﻧﻨﺪ ﻟـﻮﭘـﻮس، ارﻳﺘـﻢ ﻣﻮﻟﺘﻲﻓـﺮم، 
ﻛﻬﻴﺮ، آﻧﮋﻳﻮادﻣﺎ، واﻛﻨﺶ ﺣﺴﺎﺳﻴﺖ ﺑﻪ ﭘﻨﻲﺳﻴﻠﻴﻦ، آﻣﻴﻠﻮﺋﻴﺪوز 
و ﻳﺎدر ﻧﻮزاد ﻣﺎدري ﻛﻪ ﭘﻨﻴﺴﻴﻼﻣﻴــﻦ ﻣﺼﺮف ﻛـﺮده اﺳـــﺖ 
ﺑﺮوز ﻣﻲﻛﻨﺪ)٣و ٤(.  
    از ﻧﻈﺮ ﺑﺎﻓﺖ ﺷﻨﺎﺳﻲ، ﺑﺎﻓﺖ اﻻﺳﺘﻴﻚ ﭘﻮﺳﺖ ﻛﺎﻫﺶ ﻣﻲﻳﺎﺑﺪ 
و ﺑﺼﻮرت ﺗﻜﻪﺗﻜــﻪ ﺷـﺪن، ﺟﻤـﻊ ﺷـﺪن ﻳـﺎ اﺗﺴـﺎع ﻓﻴﺒﺮﻫـﺎي 
اﻻﺳﺘﻴﻚ در ﭘﻮﺳﺖ ﺟﻠﺐ ﺗﻮﺟﻪ ﻣﻲﻛﻨﺪ)١(.  
ﭼﻜﻴﺪه  
    ﻛﻮﺗﻴﺲ ﻻﻛﺴﺎ ﻳﻚ ﺑﻴﻤﺎري ارﺛﻲ اﺳﺖ ﻛﻪ از ٢ ﻃﺮﻳﻖ اﺗﻮزوﻣﺎل ﻏﺎﻟﺐ و ﻣﻐﻠﻮب ﻣﻨﺘﻘﻞ ﻣﻲﺷــﻮد. ﺷـﻜﻞ اﻛﺘﺴـﺎﺑﻲ اﻳـﻦ
ﺑﻴﻤﺎري ﺑﻪ دﻧﺒﺎل ﻳﻚ ﺑﻴﻤﺎري ﺗﺐدار ﻳﺎ اﻟﺘﻬﺎب ﭘﻮﺳﺘﻲ اﻳﺠﺎد ﻣﻲﺷﻮد. ﻣﻮردي ﻛﻪ ﮔﺰارش ﻣﻲﺷﻮد دﺧﺘﺮ ٥ ﻣﺎﻫﻪاي اﺳـﺖ
ﻛﻪ ﭘﻮﺳﺘﻲ ﺷﻞ و آوﻳﺰان در ﺗﻤﺎم ﺑﺪن ﻫﻤﺮاه ﺑﺎ ﭼﻬﺮهاي ﺧﺎص داﺷﺖ. ﻫﻤﭽﻨﻴﻦ داراي ﺑﻴﻨﻲ ﻗﻼﺑﻲ ﺷﻜﻞ ﺑﺎ ﺳــﻮراﺧﻬﺎي
ﺑﻪ ﺑﺎﻻ ﺑﺮﮔﺸﺘﻪ، ﻟﺐ ﺑﺎﻻﻳﻲ ﺑﻠﻨﺪ، ﻗﻮس ﺑﻠﻨﺪ ﻛﺎم، ﻓﻮﻧﺘﺎﻧﻠﻬﺎي وﺳ ــﻴﻊ، ﻓﺎﺻﻠـﻪ ﺑﻴـﺶ از ﺣـﺪ ﭼﺸـﻤﻬﺎ، ﭼﻴﻦﻫـﺎي اﭘﻲﻛﺎﻧﺘـﺎل،
ﺷﻜﺎف ﭘﻠﻜﻲ آﻧﺘﻲﻣﻮﻧﮕﻠﻮﺋﻴﺪ در ﭼﺸﻤﻬﺎ و ﻓﺘﻖ ﻧﺎﻓﻲ واﺿﺢ ﺑﻮد. در ﺑﺮرﺳﻴﻬﺎي ﭘﺎراﻛﻠﻴﻨﻴﻜﻲ، رادﻳﻮﮔﺮاﻓﻲ ﻗﻔﺴــﻪ ﺳـﻴﻨﻪ و
اﻛﻮﻛﺎردﻳﻮﮔﺮاﻓﻲ ﻃﺒﻴﻌﻲ ﺑﻮدﻧﺪ اﻣﺎ رادﻳﻮﮔﺮاﻓﻲ ﻟﮕﻦ، در رﻓﺘﮕﻲ دو ﻃﺮﻓﻪ ﻣﻔﺼـﻞ ران را ﻧﺸـﺎن داد. ﻧﺘـﺎﻳﺞ آزﻣﺎﻳﺸـﮕﺎﻫﻲ
ﺷﺎﻣﻞ CBC، ﻛﻠﺴﻴﻢ، ﻓﺴﻔﺮ، آﻟﻜﺎﻟﻦ ﻓﺴﻔﺎﺗﺎز، ﺗﺴﺘﻬﺎي ﺗ ــﻴﺮوﺋﻴﺪي، آزﻣـﺎﻳﺶ ﻛـﺎﻣﻞ ادرار و ﻛﺸـﺖ ادرار ﻃﺒﻴﻌـﻲ ﺑﻮدﻧـﺪ.
ﺑﺮرﺳﻲ ﭘﺎﺗﻮﻟﻮژﻳﻚ اﻧﺠﺎم ﺷﺪه روي ﺑﻴﻮﭘﺴﻲ ﭘﻮﺳﺖ ﺑﻴﻤﺎر، ﺑﺎ ﻛﻮﺗﻴﺲ ﻻﻛﺴﺎ ﻣﻄﺎﺑﻘﺖ داﺷﺖ. ﻧﺘﺎﻳﺞ ﺑﺮرﺳﻲ ﻛﺎﻫﺶ ﺑﺎﻓﺖ
اﻻﺳﺘﻴﻚ و ﻃﺒﻴﻌﻲ ﺑﻮدن ﺑﺎﻓﺖ ﻛﻼژن را ﻧﺸﺎن داد. 
     
ﻛﻠﻴﺪواژهﻫﺎ: ١ – ﺷﻠﻲﭘﻮﺳﺖ ٢- دررﻓﺘﮕﻲ دو ﻃﺮﻓﻪ ﻣﻔﺼﻞ ران ٣- ﻣﻼﺟﻬﺎي ﺑﺎزﺗﺮ از ﻣﻌﻤﻮل 
I( اﺳﺘﺎدﻳﺎر ﺑﻴﻤﺎرﻳﻬﺎي ﻛﻮدﻛﺎن و ﻧﻮزادان، ﺑﻴﻤﺎرﺳﺘﺎن ﺣﻀﺮت رﺳﻮل اﻛﺮم)ص(، ﺧﻴﺎﺑﺎن ﺳﺘﺎرﺧﺎن، ﺧﻴﺎﺑﺎن ﻧﻴﺎﻳﺶ، داﻧﺸﮕﺎه ﻋﻠﻮم ﭘﺰﺷﻜﻲ و ﺧﺪﻣﺎت ﺑﻬﺪاﺷﺘﻲ ـ درﻣﺎﻧﻲ اﻳﺮان. 
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٠٩      ﻣﺠﻠﻪ داﻧﺸﮕﺎه ﻋﻠﻮم ﭘﺰﺷﻜﻲ اﻳﺮان                                                                                             ﺳﺎل ﻧﻬﻢ/ ﺷﻤﺎره٨٢/ ﺑﻬﺎر ١٨٣١   
    ﭘﺎﺗـﻮژﻧـﺰ ﺑﻴﻤـﺎري ﺑﺨﻮﺑـــﻲ ﺷﻨﺎﺧﺘـ ــــﻪ ﻧﺸــﺪه اﺳـــﺖ. 
اﺧﺘﻼﻻﺗـﻲ ﻛـﻪ در اﻳـﻦ ﺑﻴﻤـﺎري وﺟـﻮد دارد ﺷـﺎﻣﻞ اﻓﺰاﻳــﺶ 
ﺗﺨﺮﻳﺐ آﻧﺰﻳﻤﻲ اﻻﺳـﺘﻴﻦ، ﻛـﺎﻫﺶ ﻣﻘـﺪار آﻧﺰﻳـﻢ وﻗﻔـﻪ دﻫﻨـﺪه 
اﻻﺳــﺘﺎز و ﻛــﺎﻫﺶ ANRm اﻻﺳــﺘﻴﻦ در ﻓﻴﺒﺮوﺑﻼﺳــــﺘﻬﺎ 
ﻣﻲﺑﺎﺷﺪ)٤(.  
    اﻳﻦ ﺑﻴﻤﺎري ﻣﻤﻜﻦ اﺳﺖ ﺑﺎ ﻣﺮاﺣﻞ آﺧﺮ ﺳﻨﺪرم اﻫﻠﺮداﻧﻠ ــﺲ 
اﺷﺘﺒﺎه ﺷﻮد. در اﻳﻦ ﺳ ــﻨﺪرم ﭘﻮﺳـﺖ وﺳـﻴﻊ اﺳـﺖ اﻣـﺎ ﺷـﻞ 
ﻧﻴﺴﺖ و ﺑﺎﻓﺖ ﻛﻼژن اﺷ ــﻜﺎل دارد در ﺣـﺎﻟﻲ ﻛـﻪ در ﻛﻮﺗﻴـﺲ 
ﻻﻛﺴﺎ ﻛﻼژن ﻃﺒﻴﻌﻲ ﻣﻲﺑﺎﺷﺪ.  
 
ﻣﻌﺮﻓﻲ ﺑﻴﻤﺎر 
    ﺑﻴﻤﺎر ﺷﻴﺮﺧﻮاري ٥ ﻣﺎﻫﻪ و دﺧﺘﺮ، ﺑﺎ وزن ٧ ﻛﻴﻠﻮﮔﺮم ﺑﻮد 
ﻛﻪ ﺑﻪ ﻋﻠﺖ ﻗﻴﺎﻓﻪ ﻏـﻴﺮﻃﺒﻴﻌﻲ، ﺗﻮﺳـﻂ واﻟﺪﻳـﻦ ﺑـﻪ ﺑﻴﻤﺎرﺳـﺘﺎن 
آورده ﺷﺪه ﺑﻮد.  
    ﺷﻴﺮﺧﻮار ﺣﺎﺻﻞ ﺣﺎﻣﻠﮕﻲ دوﻗﻠﻮ ﺑﻮد ﻛﻪ ﺑﻪ ﻃﺮﻳﻖ ﻃﺒﻴﻌــﻲ 
ﻣﺘﻮﻟﺪ ﮔﺮدﻳﺪه ﺑﻮد. ﻗﻞ اول در ﺑـﺪو ﺗﻮﻟـﺪ ﺑـﺎ ﻋﻠـﺖ ﻧـﺎﻣﻌﻠﻮﻣﻲ 
ﻓﻮت ﻛﺮده ﺑﻮد و ﻗﻞ دوم ﻛﻪ ﺑﻴﻤﺎر ﻣ ــﻮرد ﻧﻈـﺮ ﻣﻲﺑﺎﺷـﺪ، ﺑـﺎ 
ﺗﺸﺨﻴــﺺ ﺳﭙﺘﻲﺳﻤﻲ ﺑﻪ ﻋﻠﺖ ﺷﻴــــﺮﻧﺨﻮردن و ﺑﻲﺣﺎﻟـــﻲ 
ﺑﻪ ﻣﺪت ١ ﻫﻔﺘــﻪ در ﺑﻴﻤﺎرﺳﺘﺎن ﻣﺤﻞ ﺗﻮﻟــﺪش ﺗﺤﺖ درﻣــﺎن 
ﻗﺮار ﮔﺮﻓﺘﻪ ﺑﻮد. ﭘﺪر و ﻣﺎدر ﺑﻴﻤ ــﺎر دﺧـﺘﺮ ﺧﺎﻟـﻪ و ﭘﺴـﺮﺧﺎﻟﻪ 
ﺑﻮدﻧﺪ.  
    ﺳﺎﺑﻘـﻪ ﺑﻴﻤـﺎري ﻣﺸـﺎﺑﻪ در ﻓـﺎﻣﻴﻞ وﺟـﻮد ﻧﺪاﺷـﺖ و اﻳ ــﻦ 
ﺷﻴﺮﺧﻮار ﺗﻨﻬﺎ ﻓﺮزﻧﺪ ﺧﺎﻧﻮاده ﺑﻮد.  
    در ﻣﻌﺎﻳﻨﻪ ﻓﻴﺰﻳﻜــﻲ، ﭘﻮﺳﺖ ﺑﺪن داراي ﭼﻴﻦﻫــﺎي ﻣﺘﻌ ــﺪد 
ﺑﻮد ﺑﻄﻮري ﻛ ـــﻪ در ﻧﺎﺣﻴـــﻪ ﮔﻮﻧـﻪﻫﺎ و ﭼﺎﻧـﻪ آوﻳـﺰان و در 
ﻣﺠﻤـﻮع ﻣـﺎﻧﻨﺪ ﻟﺒﺎﺳـﻲ ﮔﺸـﺎد ﺑـﺮاي ﺷـﻴﺮﺧﻮار ﺟﻠـﺐ ﺗﻮﺟـﻪ 
ﻣﻲﻛﺮد.  
    ﺳﺮ ﻧﻮرﻣﻮﺳﻔـــﺎل، ﻓﻮﻧﺘﺎﻧﻠﻬـ ـــــﺎ ﺑﺎزﺗـــــﺮ از ﻣﻌﻤـــﻮل، 
درزﻫــﺎي ﺟﻤﺠﻤﻪ ﺟﺪا از ﻫﻢ و ﻛﺮاﻧﻴﻮﺗﺎﺑﺲ در ﺟﻤﺠﻤﻪ ﻗـﺎﺑﻞ 
ﻟﻤﺲ ﺑﻮد.  
    ﻫﺎﻳﭙﺮﺗﻠﻮرﻳﺴـﻢ، ﭼﻴـﻦ اﭘﻲﻛﺎﻧﺘـﺎل در ﭼﺸـﻢ، ﺷـﻴﺎر ﭘﻠﻜــﻲ 
آﻧﺘﻲﻣﻮﻧﮕﻠﻮﺋﻴـﺪ، ﻓﻴﻠـﺘﺮوم ﺑﻠﻨـ ــــﺪ، ﺑﻴﻨــﻲ ﻗﻼﺑــﻲ ﺷــﻜﻞ ﺑــﺎ 
ﺳﻮراﺧﻬﺎي ﺑﺮﮔﺸﺘﻪ ﺑﻪ ﺑﺎﻻ و ﻗـﻮس ﺑﻠﻨـﺪ ﻛـﺎم ﻧـﻴﺰ ﻣﺸـﺎﻫﺪه 
ﮔﺮدﻳﺪ)ﺗﺼﺎوﻳﺮ ﺷﻤﺎره ٣-١(.  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
ﺷﻜﻞ ﺷﻤﺎره ١- ﻛﺎم ﺑﺎ ﻗﻮس ﺑﻠﻨﺪ در اﻳﻦ ﺗﺼﻮﻳﺮ ﻣﺸﺎﻫﺪه ﻣﻲﺷﻮد 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
ﺷﻜﻞ ﺷﻤﺎره ٢- وﺟﻮد ﭼﻴﻦﻫﺎي ﭘﻮﺳﺘﻲ در ﻗﺴﻤﺖ ﭘﺸﺖ و ﺑﺎزوﻫﺎ 
ﻗﺎﺑﻞ ﻣﺸﺎﻫﺪه اﺳﺖ. 
 
    در ﺷﻜﻢ ﻓﺘﻖ ﻧﺎﻓﻲ واﺿﺢ و در ﻣﻌﺎﻳﻨﻪ اﻧﺪاﻣﻬﺎ، ﻣﺤﺪودﻳــﺖ 
ﺣﺮﻛــﺖ در ﻣﻔﺼﻞ ران ﺑﻪ ﺻﻮرت دو ﻃﺮﻓـﻪ وﺟـﻮد داﺷـﺖ. 
در ﻣﻌﺎﻳﻨﻪ ﻗﻠﺐ و رﻳﻪﻫﺎ ﻧﻜﺘﻪ ﻏﻴﺮﻃﺒﻴﻌﻲ دﻳﺪه ﻧﺸﺪ. 
ﮔﺰارش ﻳﻚ ﻣﻮرد ﻧﻮزاد ﺑﺎ ﻋﻼﺋﻢ ﺷﺒﻴﻪ ﺑﻪ ﺳﻨﺪرم ﻫﻴﺪاﻧﺘﻮﺋﻴﻦ                                                                                           دﻛﺘﺮ ﻣﺤﻤﺪ اﻓﺸﺎر 
١٩ﺳﺎل ﻧﻬﻢ/ ﺷﻤﺎره ٨٢/ ﺑﻬﺎر١٨٣١                                                                                          ﻣﺠﻠﻪ داﻧﺸﮕﺎه ﻋﻠﻮم ﭘﺰﺷﻜﻲ اﻳﺮان                     
    در رادﻳﻮﮔﺮاﻓــﻲ ﻗﻔﺴﻪ ﺳﻴﻨﻪ، ﺳﺎﻳﻪ ﻗﻠـﺐ و رﻳـﻪ ﻃﺒﻴﻌـ ـــﻲ 
ﺑﻮد و در اﻛﻮﻛﺎردﻳﻮﮔﺮاﻓــﻲ ﻣﺸﻜﻠﻲ وﺟﻮد ﻧﺪاﺷﺖ.  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
ﺷﻜﻞ ﺷﻤﺎره ٣- در اﻳﻦ ﺷﻜﻞ ﻓﺘﻖ ﻧﺎﻓﻲ، ﭼﻴﻦﻫﺎي ﭘﻮﺳﺘﻲ در ﺗﻤﺎم 
ﺑﺪن، ﻗﻴﺎﻓﻪ ﻣﺨﺼﻮص و ﻫﻴﭙﺮﺗﻠﻮرﻳﺴﻢ دﻳﺪه ﻣﻲﺷﻮد. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
ﺷﻜﻞ ﺷﻤﺎره ٤- در اﻳﻦ ﺷﻜﻞ ﻣﺤﺪودﻳﺖ ﺷﺪﻳﺪ ﺣﺮﻛﺘﻲ در ﻣﻌﺎﻳﻨﻪ ﻟﮕﻦ 
ﻣﺸﺎﻫﺪه ﻣﻲﺷﻮد. 
    رادﻳﻮﮔﺮاﻓﻲ ﻟﮕﻦ دررﻓﺘﮕﻲ دو ﻃﺮﻓﻪ ﻣﻔﺼــﻞ ران را ﻧﺸـﺎن 
داد ﻛﻪ اﻳﻦ ﺑﻴﻤﺎري ﺑﺎ دررﻓﺘﮕـﻲ دو ﻃﺮﻓـﻪ ﻣﻔﺼـﻞ ران ﻛﻤـﺘﺮ 
ﮔﺰارش ﺷﺪه اﺳﺖ)٢()ﺗﺼﻮﻳﺮ ﺷﻤﺎره ٤(. آزﻣﺎﻳﺸﺎت اﻧﺠﺎم ﺷــﺪه 
ﺷﺎﻣﻞ، CBC، ﻛﻠﺴﻴﻢ، ﻓﺴـﻔﺮ، آﻟﻜـﺎﻟﻦ ﻓﺴـﻔﺎﺗﺎز، ﻛـﺎﻣﻞ ادرار، 
ﻛﺸﺖ ادرار و ﺗﺴﺘﻬﺎي ﺗﻴﺮوﺋﻴﺪي ﻃﺒﻴﻌ ــﻲ ﺑـﻮد. در ﺑﻴـﻮﭘﺴـﻲ 
ﭘﻮﺳﺖ، ﻛﺎﻫﺶ ﺑﺎﻓﺖ اﻻﺳﺘﻴﻚ و ﻃﺒﻴﻌ ــﻲ ﺑـﻮدن ﺑـﺎﻓﺖ ﻛـﻼژن 
ﻣﺸﺎﻫﺪه ﮔﺮدﻳﺪ ﻛﻪ ﺑﺎ ﺗﺸﺨﻴﺺ ﻛﻮﺗﻴﺲ ﻻﻛﺴﺎ ﻣﻄﺎﺑﻘﺖ داﺷﺖ. 
 
ﺑﺤﺚ 
    ﻛﻮﺗﻴﺲ ﻻﻛﺴﺎ ﺑﻴﻤﺎري ﻧﺎدر ﭘﻮﺳﺘﻲ اﺳﺖ ﻛﻪ ﻋﻼﻣﺖ ﺑﺎﻟﻴﻨﻲ 
آن ﭘﻮﺳﺖ ﺷﻞ و آوﻳﺰان و ﻋﻼﻣﺖ ﻫﻴﺴﺘﻮﻟﻮژﻳــﻚ آن ﻛـﺎﻫﺶ 
ﻳـﺎ ﻓﻘـﺪان ﺑـﺎﻓﺖ اﻻﺳـﺘﻴﻚ در درم اﺳـﺖ. ٣ ﺷــﻜﻞ ﺑﻴﻤــﺎري 
ﻣﺸﺨــﺺ ﺷﺪه اﺳـﺖ ﻛﻪ ﻋﺒﺎرﺗﻨـــﺪ از: ١- ﺷـﻜﻞ اﺗﻮزوﻣـﺎل 
ﻏﺎﻟﺐ، ٢- اﺗﻮزوﻣﺎل ﻣﻐﻠﻮب و ٣- ﺷﻜﻞ اﻛﺘﺴﺎﺑﻲ. ﺑﺎ ﺗﻮﺟﻪ ﺑ ــﻪ 
ﻧﺴﺒﺖ ﻓﺎﻣﻴﻠﻲ واﻟﺪﻳﻦ و ﻋﻼﺋﻢ ﺑﺎﻟﻴﻨﻲ ﺑﻴﻤﺎر، ﺑـﻪ ﻧﻈـﺮ ﻣﻲرﺳـﺪ 
ﻋﺎرﺿﻪ از ﻧﻮع اﺗﻮزوﻣﺎل ﻣﻐﻠﻮب ﺑﺎﺷﺪ. در اﻳﻦ ﺑﻴﻤ ــﺎر ﻋـﻼوه 
ﺑﺮ ﻋﻼﺋﻢ ذﻛﺮ ﺷﺪه در ﺑـﺎﻻ، دررﻓﺘﮕـﻲ دو ﻃﺮﻓـﻪ ﻣﻔﺼـﻞ ران 
ﻧﻴﺰ ﻣﺸﺎﻫﺪه ﺷﺪ ﻛﻪ اﻳﻦ دررﻓﺘﮕﻲ ﮔﺎﻫﻲ ﻫﻤﺮاه ﺑﺎ اﻳﻦ ﺑﻴﻤـﺎري 
دﻳﺪه ﻣﻲﺷﻮد. ﺑﺎ ﺗﻮﺟﻪ ﺑﻪ اﻳﻨﻜﻪ اﻏﻠﺐ، ﭼﻨﻴـﻦ ﺑﻴﻤـﺎراﻧﻲ دﭼـﺎر 
ﻋﻘﺐاﻓﺘﺎدﮔﻲ ذﻫﻨﻲ ﻧﻴﺰ ﻫﺴﺘﻨﺪ، در ﺑﺮرﺳﻲ ﺑﻴﻤﺎر ﻣﺎ ﻣﺸــﺨﺺ 
ﮔﺮدﻳﺪ ﻛﻪ ﺧﻮﺷﺒﺨﺘﺎﻧﻪ ﺗﺎﻛﻨﻮن از ﻧﻈﺮ ذﻫﻨـﻲ، ﻣﺸـﻜﻠﻲ وﺟـﻮد 
ﻧﺪاﺷﺘﻪ اﺳﺖ. 
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CUTIS LAXA IN AN INFANT WITH BILATERAL DISLOCATION OF HIP
                                                                                                                     I                    
A.A. Abdi, MD
ABSTRACT
    Cutis laxa is a congenital disorder transmitted as autosomal ressesive and dominate trait. This disorder
has an acquired form that develops after febrile illness or skin inflammatory fisease. A 5 month old girl
with generalized loose skin and these facial features including a hooked nose with everted nosetrils, long
filtrom, high arch palate, wide fontanels, hypertelorism, epicantal folds and antimongloid slants in eyes
and umbilical hernia was presented. CXR and echocardiography was normal X-Ray of the hips show
bilateral dislocation. Lab study results including CBC. P, Ca, ALP, thyroid function test, U/A and U/C
were normal. Pathology study of skin biopsy was compatible with cutis laxa.
Key Words:     1) Dermatomegaly     2) Bilateral Dislocation of Hip     3) Wide Fontanels
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